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Valorisation 
The  knowledge  derived  from  this  thesis  can  be  of  societal  and  economical  value  in 
different  ways.  The  valorisation  of  the  acquired  knowledge  about  risk  factors  for 
pulmonary exacerbations  (PEx),  strategies  to  early detect PEx,  and  factors  influencing 
health‐related quality of  life (HRQoL)  in children with cystic fibrosis (CF)  is presented  in 
this chapter. 
 
CF  is  the most  common  life‐shortening  genetic  disease  in  the  Caucasian  population,1 
with  an  incidence  in  the  European  Union  of  1  in  2000‐3000  newborns,  and 
approximately 1500 people with CF  living  in  the Netherlands.2 Newborn screening has 
led  to earlier diagnosis and  therapy and consequently  to  improved survival.3 Recently, 
gene‐modifying  drugs  that  target  the  underlying  genetic  defect  have been developed 
and  resulted  in  clinical  improvement.4  Life  expectancy  improved  to  40‐50  years  for  a 
child  born with  CF  today.5  However,  despite  these  advances,  CF  is  one  of  the most 
challenging  diseases  to manage  and  is  still  life‐shortening.  The  treatment  regimen  is 
intensive and takes on average 2‐4 hours per day.6 Moreover, research has shown that a 
large proportion of  individuals with CF and their parents have symptoms of depression 
and anxiety.7 In these ways, CF highly impacts the lives of children and their families.  
 
Prediction  of  PEx  in  combination with  early  treatment may  lead  to  less  (severe)  PEx, 
more stable disease, and eventually  to an  improved overall health status and a better 
prognosis.  More  stable  CF  in  children  with  less  (severe)  PEx  will  have  a  favourable 
influence on quality of life and work absenteeism of their parents. Ultimately, prevention 
of  PEx  may  induce  fewer  hospital  admissions,  fewer  prescriptions  of  (chronic) 
medication, and perhaps even fewer  lung transplants and a better survival.  In this way 
also  health  costs  will  be  lower,  which  is  economically  relevant  in  order  to  have  an 
affordable and sustainable health care system for our society. 
 
Electronic home monitoring of  symptoms and  lung  function may be a step  forward  in 
prediction  of  PEx,  especially  if  combined  with  exhaled  volatile  organic  compounds 
(VOCs) measurements in the future. 
 
The non‐invasive assessment of exhaled VOCs is innovative and very promising, not only 
in children with CF but also in asthma and other pulmonary diseases.8,9 In addition, VOCs 
can also give  information about  inflammation processes  in other organs.10 One of  the 
next steps is to further determine which VOCs are most discriminatory for PEx in CF in a 
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large  cohort.  Thereafter,  an  RCT  should  be  performed  to  assess  the  impact  of  early 
treatment based on prediction of PEx by VOCs on lung disease progression and HRQoL.  
 
Several  patients  and  parents  experienced  direct  benefit  from  electronic  home 
monitoring of  lung  function and symptoms:  they  felt supported by  the availability of a 
home monitor,  and  were  better  able  to  objectify  their  feelings  about  their  (child’s) 
health status. Some children even used  it on a daily basis. A home monitor gives direct 
objective  information  and  therefore  may  enforce  the  self‐supportiveness  of  these 
families. In this way electronic home monitoring may also positively influence HRQoL.  
 
By means of the home monitor, the CF team was able to identify changes in respiratory 
symptoms  or  lung  function  on  a  weekly  basis  instead  of  only  at  check‐ups  every  3 
months.  In daily practice, home monitor data can be used by  the physician  in  several 
ways,  for  example  to  discuss  symptom  recognition  and  necessary  changes  in 
management strategies.  
 
It  is possible  that an eHealth approach with use of  the home monitor  is able  to partly 
reduce  the  frequency  of  visits  to  the  hospital,  which  in  turn may  have  a  beneficial 
influence on HRQoL. Next steps are to investigate electronic home monitoring in a larger 
(international) cohort. Further research is necessary to increase the reliability of and the 
adherence  to  the home monitor, and  to assess  in a  larger  randomised controlled  trial 
(RCT) whether intervention based on home monitor data is indeed able to reduce PEx. If 
this  further  research  supports  our  findings,  home  monitoring  might  be  included  in 
(inter)national CF guidelines.  
 
The combination of electronic home monitoring with measurement of exhaled VOCs to 
further  complete  information  on  the  patients’  clinical  status  would  be  even  more 
innovative.  For  this  purpose  industrial  companies  will  be  involved  because  a  new, 
comprehensive, handheld device  should be developed. Besides,  the  transfer of home 
monitor information to the CF team can be improved, an application for mobile devices 
is one of the future steps to make, involving information technology companies. Another 
step could be to  incorporate even more functions  in this new device, such as a serious 
game for children to improve mucus clearance or a tool for medication checks.  
 
Shared decision making is an important topic in medicine. For this purpose decision aids 
are being developed.  In advanced CF, when patients are considering  lung transplant, a 
decision tool increased knowledge and realistic expectations while decreasing decisional 
conflict.11 This thesis showed that an older age (above 12 years) and PEx are  important 
  Valorisation 
137 
V
factors that negatively influence HRQoL. With this knowledge it is important to especially 
engage adolescents with CF to discuss possible ‘obstacles’ in daily life with their CF team. 
In this way compliance may be improved and changes in treatment may have less effect 
on HRQoL. Future steps could be to develop and test decision tools directed specifically 
at adolescents. For the implementation of such decision tools, national and international 
CF foundations should be involved.  
 
Finally, this thesis showed that the use of PPI may be a risk factor for future PEx. It is not 
clear whether GERD or PPI use itself is the actual risk factor. One of the hypotheses why 
the use of PPI may lead to PEx is that the bacterial colonisation of the airways may alter 
as a consequence of a less acid environment of the stomach and oesophagus. The safety 
and  possible  adverse  effects  of  PPI  use  in  CF  should  be  investigated  in  an  RCT. 
Assessment of GERD and the airway microbiome should be part of such a trial. 
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